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Die IgA-Nephropathie ist mit Abstand die häufigste Glomerulonephritis in Euro-
pa. Sie wurde 1968 durch einen Zufall in Paris entdeckt. Um die Diagnose stellen 
zu können, wird eine Nierenbiopsie benötigt. Die Krankheit kann beim Kind und 
beim Erwachsenen auftreten. Beim Kind ist die häufigste Form die sogenannte 
rheumatoide Purpura Schönlein-Henoch, beim Erwachsenen die auf die Niere 
begrenzte IgA-Nephropathie, auch Bergersche Krankheit („maladie de Berger“) 
genannt. Selten kann es sich beim Erwachsenen um eine systemische Vaskulitis 
handeln. Eine rheumatoide Purpura Schönlein-Henoch beim Kind ist relativ 
häufig und hat einen gutartigen Verlauf, beim Erwachsenen tritt sie selten auf, 
ist meist durch Medikamente ausgelöst, und hat eine schlechte Prognose. Pa-
thognomonisch sind bei allen Formen die mesangialen IgA-Ablagerungen in 
den Glomeruli. Die genaue Pathogenese ist nicht bekannt. Man geht davon aus, 
dass eine zu geringe Glykosylierung von IgA1-Proteinen mit Bildung von Auto-
antikörpern das grundlegende Problem ist. Therapeutisch ist vor allem eine gute 
Blutdruckeinstellung wichtig. Bestimmte Formen der IgA-Nephropathie profi-
tieren von einer Steroidtherapie.
Einleitung
Die IgA-Nephropathie (IgAN) wurde in 
Paris von Jean Berger entdeckt und 
1968 das erste Mal vorgestellt und be-
schrieben [1, 2]. Jean Berger entdeckte 
mesangiale IgA-Ablagerungen in Glo-
meruli von Patienten mit bis anhin 
nicht klassifizierbaren Glomerulone-
phritiden. Diese IgA-Ablagerungen 
sind diagnostisch für die Krankheit. Im 
französischen Sprachraum wird des-
halb diese Glomerulonephritis nach 
ihrem Entdecker „maladie de Berger“ 
genannt. Dieselben glomerulären Läsi-
onen finden sich beim Purpura Schön-
lein-Henoch, eine Erkrankung vorwie-
gend des Kindesalters, welche auch 
beim Erwachsenen auftreten kann.
Fallvignette 1
Ein 21-jähriger Mann wurde zur Abklä-
rung einer Mikrohämaturie und Prote-
inurie zugewiesen. Verwirrend war der 
Umstand, dass eine Makrohämaturie 
das erste Mal nach einem leichten Ver-
kehrsunfall auftrat. Die deswegen ver-
anlassten urologischen Abklärungen 
waren alle normal, inklusive Abdomen-
CT und Blasenspiegelung. Es persis-
tierte eine Mikrohämaturie und eine 
Proteinurie von etwa 1,5 g/24 h bei nor-
maler Nierenfunktion. Die Anamnese 
ergab, dass der Patient nach diesem 
Ereignis eine weitere Episode von Ma-
krohämaturie erlitten hatte, und dies 
während eines Infektes der oberen 
Luftwege. Auf Nachfragen hatte er 
auch zur Zeit des Autounfalls einen 
 Infekt mit Halsschmerzen und fühlte 
sich fiebrig. Eine Nierenbiop sie wurde 
durchgeführt. Hier zeigte sich eine 
 typische IgAN mit mesan gialen IgA-
Ablagerungen in der direkten Immun-
fluoreszenz-Untersuchung (Abb. 1). 
Der Patient wurde mit Steroiden und 
einem Renin-Angiotensin-Aldosteron-
Blocker (RAAS-Blocker) behandelt und 
dies mit gutem Erfolg. Sieben Jahre 
später ist die Nierenfunktion noch nor-
mal, die Mikrohämaturie persistiert 
und die Proteinurie ist weniger als 
300 mg/24 h. Die RAAS-Blocker-Thera-
pie wird weitergeführt.
IgA-Nephropathie – die häufigste 
Glomerulonephritis in Europa
Die IgAN ist die häufigste Glomeru-
lonephritis (GN) in Europa, gefolgt 
 von der membranösen GN, der fokal 
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Bild 1
Abbildung 1 Immunfluoreszenz-Untersuchung zeigt IgA-Färbung im Mesangium 
eines Glomerulus
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und segmentalen Glomerulosklerose 
(FSGS) und erst viel seltener der mem-
branoproliferativen GN (Quelle: Glo-
merular Disease Advisory Group der 
American Society of Nephrology). In 
Europa zeigen 15 – 21 % der Nierenbio-
spien eine IgA-Nephropathie [3]. In 
Asien ist die Krankheit häufiger, mit bis 
zu 40 % der Nierenbiopsien. Dies ist 
nicht nur auf eine andere Politik der 
Nierenbiopsie-Indikation (isolierte Mi-
krohämaturie) zurückzuführen, die 
IgA-Nephropathie ist tatsächlich häu-
figer. Seltene familiäre Formen sind be-
schrieben, wie in Norditalien und in 
Kentucky in den Vereinigten Staaten. 
Auch bei nicht-familiären Formen 
konnte eine genetische Prädisposition 
nachgewiesen werden [4].
Die IgA-Nephropathie tritt meist pri-
mär ohne prädisponierenden Faktor 
auf. Selten ist die IgAN sekundär. Bis 
10 % der IgAN können mit entzündli-
chen Darmerkrankungen wie Morbus 
Crohn, ulzeröser Rektokolitis oder Zö-
liakie assoziiert sein. Aber auch die As-
soziation mit Lebererkrankungen oder 
Erkrankungen der Atemwege ist be-
schrieben.
Beim Erwachsenen ist die aggressive 
Form der IgAN zu unterscheiden. Hier 
handelt es sich um eine systemische 
Vaskulitis, welche klassischerweise mit 
Haut- (palpable Purpura), gastrointes-
tinalen sowie osteo-artikulären Mani-
festationen einhergeht. Auch in der 
Nierenhistologie finden sich Zeichen 
einer Vaskulitis. Sie wird auch als rheu-
matoide Purpura Schönlein-Henoch 
bezeichnet, entsprechend der Erkran-
kung beim Kind, mit jedoch gänzlich 
unterschiedlichem Krankheitsverlauf 
und Therapie. Beide Krankheiten wei-
sen mesangiale IgA-Depots auf, sind 
also IgAN. Beim Kind ist diese Erkran-
kung primär, ohne auslösende Ursache, 
und relativ harmlos. Sie benötigt keine 
immunsuppressive Therapie und heilt 
bei den meisten Patienten spontan aus. 
Beim Erwachsenen wird die Krankheit 
in der Regel durch ein Medikament 
ausgelöst und hat eine erhöhte Morbi-
dität und Mortalität. Die Behandlung 
ist Absetzen des vermuteten Medika-
ments und, wenn unabdingbar, Wech-
seln in eine andere Substanzklasse. Die 
immunsuppressive Therapie besteht 
aus einer Steroidtherapie und Cyclo-
phosphamid. Bei schweren Verläufen 
kommen Plasmapheresen zum Ein-
satz, wegen der Schwere der Erkran-
kung auch trotz spärlicher Datenlage.
Klinische Präsentation(en)
Die IgAN weist ein breites Spektrum 
von klinischen Präsentationen auf. Das 
Spektrum reicht von isolierter Mikro-
hämaturie oder intermittierender Ma-
krohämaturie bis hin zur schnell 
 fortschreitenden Glomerulonephritis 
(„rapid progressive Glomerulonephri-
tis – RPGN“). Typischerweise treten die 
Episoden von Makrohämaturie gleich-
zeitig bei Infektionen der oberen Luft-
wege auf. Die zeitliche Komponente ist 
dabei wichtig. Bei der IgAN tritt die 
Makrohämaturie gleichzeitig mit dem 
Infekt auf, bei der postinfektiösen Glo-
merulonephritis 7 – 10 Tage später, d. h. 
nach dem Infekt. Der Grund für diese 
Differenz sind unterschiedliche patho-
physiologische Mechanismen. Eine 
weitere Präsentationsform der IgAN ist 
das Feststellen einer Niereninsuffizi-
enz bei einer Routinekontrolle oder ei-
ner Mikrohämaturie mit oder ohne Pro-
teinurie. Dabei ist wichtig zu erwähnen, 
dass viele IgAN mindestens initial auch 
asymptomatisch verlaufen können. Da 
in Europa – im Gegensatz zu vielen asi-
atischen Ländern – im Falle einer iso-
lierten Mikrohämaturie (ohne Protein-
urie und ohne Albuminurie) nicht 
nierenbiopsiert wird, wird die Diagno-
se erst später bei Zunahme der Befun-
de gestellt. Dieses Vorgehen ist vertret-
bar, da bei diesem frühen Stadium die 
Diagnose einer IgAN keine therapeuti-
schen Konsequenzen nach sich zieht, 
mit Ausnahme einer guten Blutdruck-
einstellung – und diese ist wichtig auch 
bei Patienten ohne Nierenerkrankung!
Eine spezielle Stellung nimmt die Pur-
pura Schönlein-Henoch des Erwachse-
nen ein. Sie manifestiert sich mit einer 
schnell fortschreitenden Glomerulone-
phritis, akuter Niereninsuffizienz und 
nephritischem Sediment. Der arterielle 
Blutdruck ist generell erhöht. Es treten 
Hautläsionen vom Typ leukozytoklas-
tischer Vaskulitis auf, welche zusätz-
lich häufig IgA-Ablagerungen in der 
Haut aufweisen. Auch gastrointestina-
le Manifestationen bis hin zu Darmne-
krosen und Arthritiden gehören zum 
klassischen Krankheitsbild.
IgA-Nephropathie – 
welche diagnostische Abklärung?
Zur Diagnosestellung der IgA-Nephro-
pathie ist eine Nierenbiopsie notwen-
dig. Wie bei jeder Nierenerkrankung ist 
der arterielle Blutdruck sowie die Nie-
renfunktion zu messen oder mit einer 
der heute üblichen Formeln (MDRD, 
CKD-EPI) zu schätzen. Wie bei jeder 
Glomerulonephritis empfiehlt sich 
eine 24 h-Urinmessung mit Quantifi-
zierung der Proteinurie. Weiter emp-
fiehlt es sich, Serologien für Hepatitis 
B, Hepatitis C und HIV sowie Leberen-
zyme zu bestimmen und eine Eiweiß-
elektrophorese durchzuführen. Eine 
Hypoalbuminämie mit Ödemen weist 
auf ein nephrotisches Syndrom hin.
Sekundäre Formen von IgAN sind 
 selten. Mit IgAN sind häufig assozi-
iert: Leberzirrhose, Darmerkrankun-
gen (Morbus Crohn, Rectocolitis ul-
cerohemorrhagica, Zöliakie) und HIV. 
Selten kann die IgAN auch auftreten 
bei folgenden Krankheiten: Dermatitis 
herpetiformis, seronegative Arthritis 
(vor allem ankylosierende Spondylodis-
zitis), Kleinzellkarzinom der Lunge, 
Lymphome, Tuberkulose und Bronchio-
litis obliterans. Diesbezüglich werden 
weiterführende Abklärungen in An-
passung an die jeweilige klinische Prä-
sentation durchgeführt.
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Prognostische Faktoren
Wichtige prognostische Faktoren sind 
die Menge der Proteinurie, die Nieren-
funktion und der arterielle Blutdruck. 
Unter optimaler Therapie erreichen 
10 – 20 % der Patienten – je nach initia-
ler Präsentation – das terminale Nie-
renversagen (Tab. 1 und 2).
Leider gehört die IgAN zu den Glome-
rulonephritiden, welche nach Nieren-
transplantation rezidivieren können. 
Interessanterweise ist das Rezidiv initi-
al nur histologisch, später kann es je-
doch zur Nierenfunktionsverschlech-
terung des Transplantats beitragen. 
Interessanterweise schützt die immun-
suppressive Therapie bei Nierentrans-
plantation weder vor Rezidiv noch vor 
Verschlechterung der Transplantat-
funktion. In seltenen Fällen kann eine 
aggressive und therapieresistente Form 
der IgAN nach Nierentransplantation 
auftreten. Die Transplantatniere geht 
dabei verloren, trotz massiver immun-
suppressiver Therapie. Die zugrunde-
liegenden Mechanismen sind nicht be-
kannt.
Therapie
Schwerpunkt der Therapie ist wie bei 
jeder Niereninsuffizienz eine opti-
male Blutdruckkontrolle. RAAS-Blo-
cker werden dabei bevorzugt, dies 
dank ihres antiproteinurischen Effekts 
und weil fast alle Studien mit RAAS-
Blocker durchgeführt wurden. Für an-
dere Blutdruckmedikamente ist die 
Datenlage spärlich. Sie werden zusätz-
lich zur RAAS-Blockade für eine gute 
Blutdruckkontrolle eingesetzt. Um den 
empfohlenen Zielblutdruck von systo-
lisch 130 mmHg zu erreichen, werden 
oft mehrere Blutdruckmedikamente 
benötigt.
Wenn unter einer korrekt durchge-
führten, d. h. ausdosierten RAAS- 
Blockade nach 3 – 6 Monaten immer 
noch eine Proteinurie von mehr als 1 g 
pro 24 h besteht, kann eine sechs-
monatige  Steroidtherapie nach C. 
Pozzi durch geführt werden [5]. An-
dere Immunsuppressiva wie Azathio-
prin, Mycophenolat, Cyclophospha-
mid und neuere Medikamente wie 
Rituximab haben keinen gesicherten 
Platz in der Behandlung der IgAN. 
Eine Ausnahme ist die schnell progre-
diente Form der IgAN mit oder ohne 
Hautläsionen, d. h. mit oder ohne Pur-
pura Schönlein-Henoch. Bei dieser 
Form wird eine Therapie mit Stero-
iden und Cyclophosphamid durch-
führt mit dem Ziel, die Nierenfunkti-
on zu verbessern und die Mortalität 
zu senken [6].
Weitere Therapien wie Fischöl haben 
sich bei uns aufgrund der schlechten 
Datenlage nicht durchgesetzt. Eine 
Tonsillektomie wird immer wieder dis-
kutiert, obwohl keine guten Daten 
existieren. Bei sekundären Formen 
muss selbstverständlich die primäre 
Ursache therapeutisch angegangen 
werden.
Fallvignette 2 – Purpura Schönlein-
Henoch des Erwachsenen
Ein 55-jähriger Mann sucht seinen 
Hausarzt auf wegen einem Gichtschub 
des linken Grosszehengrundgelenks. 
Auf nicht-steroidale Antirheumatika 
wird der Schub besser, aber es treten 
Hautläsionen auf. Der Patient wird we-
gen Allgemeinzustandsverschlechte-
rung hospitalisiert. Bei Eintritt besteht 
eine Vaskulitis der Haut (Abb. 2), wel-
che in der Hautbiopsie eine typische 
leukozytoklastische Vaskulitis mit IgA-
Ablagerungen zeigt. Die Nierenbiopsie, 
durchgeführt bei akuter Niereninsuffi-
zienz mit Mikrohämaturie und Protein-
urie, zeigt eine aggressive IgAN mit 
Halbmonden. Das nichtsteroidale An-
tirheumatikum wurde abgesetzt und 
eine Therapie mit Hochdosis-Steroiden 
und Cyclophospamid durchgeführt. 
Der Blutdruck konnte mit einem 
RAAS-Blocker gut kontrolliert werden. 
Im Verlauf heilten die Hautläsionen 
und die Nierenfunktion normalisierte 
sich wieder. Eine Mikroalbuminurie 
persistiert.
Dieser Fall zeigt drei wichtige Merk-
male des Purpura Schönlein-Henoch 
des Erwachsenen: Es entwickelt sich 
eine akute Niereninsuffizienz mit 
 nephritischem Sediment, vaskuliti-
schen Hautläsionen und er ist häufig, 
wenn nicht immer, mit einem Medika-
ment assoziiert. Deshalb tritt ein Pur-
pura Schönlein-Henoch oft während 
einer Hospitalisation auf. Der Purpura 
Schönlein-Henoch des Erwachsenen 
ist ein medizinischer Notfall mit erhöh-
ter Mortalität. Betroffene Patienten 
sollten in einem Zentrum mit Erfah-
Tabelle 1 IgA Nephropathie: Prognos-
tische Marker bei Erstpräsentation
A. Schlechte Prognose
 • Zunehmendes Alter
 • Zeit seit Auftreten der Symptome
 • Proteinurie
 • Hypertonie
 • Niereninsuffizienz
B. Gute Prognose
 • Rezidivierende Makrohämaturie
C. Ohne Einfluss auf Prognose
 • Geschlecht
 • Serum IgA-Konzentration
Tabelle 2 Prognostische Marker in der 
Nierenhistologie
A. Schlechte Prognose
 • Glomeruläre Sklerose
 • Tubuläre Atrophie
 • Interstitielle Fibrose
 • Verdickung Gefäßwand
 • IgA-Ablagerungen  
in Kapillarwand [?]
B. Ohne Einfluss auf Prognose
 • Intensität der IgA-Ablagerungen 
im Mesangium
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rung in der Behandlung dieser Krank-
heitsbilder betreut werden.
IgA nephropathy and purpura 
Schönlein-Henoch-a broad spectrum
IgA nephropathy is the most common 
glomerulonephritis in Europe. The dis-
ease has been discovered in 1968 in 
Paris by Jean Berger at the Necker-
Children's Hospital. Diagnosis is made 
by kidney biopsy and requires the pres-
ence of mesangial deposits of IgA. This 
form of glomerulonephritis can be 
seen in children and adults. In child-
hood, it most frequently presents 
within the context of Schoenlein-He-
noch purpura. In adulthood, the most 
common form is limited to the kidney. 
Schoenlein-Henoch purpura can be 
seen in adults and manifests as a very 
aggressive vasculitis, usually in the 
context of a specific drug intake. The 
underlying pathophysiological con-
cept today is an insufficient glycosyla-
tion of the IgA1 hinge region trigger-
ing the formation of autoantibodies 
against this site. Therapeutic options 
for the disease are limited. Important 
is optimal blood pressure control. Se-
lected patients will profit from steroid 
therapy.
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Bild 2
Abbildung 2 Leukozytoklastische Vaskulitis bei Patient mit Purpura Schönlein-
Henoch, bioptisch gesichert
